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Melanosis neurocutdnea

Reporte de un caso

Por los Drea.:

Santmiaco Lurs GoNzALEZ® JoaQuin GaLamrmaca [xza,*®
Humperto HerninpEz Zavas*®®

Luis Gonzilez. 5. et al. Melanosis newrocutinea. Reporie de un caso. Rev. Cob. Ped. 45: 2,

1973,

S realivn un informe del primer ensn de melanosis neorocutinea es'udindo patoldgicamente
en ¢l Institute de Newrclogin y Newrocirugia de La Habana, Se revisa ln literatara médica
y de destacn lo poco frecuente de eitn asociacién patoldégica, habiéndose reportado enire
1861 % 1964 sblo 19 casos. Se seialn o evolucién maligna de estas lesiones ¥ su origen como

una dirplagia congénita de Jas credas neorales,

INTRODUCCION

La asociacion de tumores melinicos
en la piel ¥ en el sistema nervioso cen-
tral, es una entidad congénita, en rela-
cion con una dizplasia tumoral neuroee.
taddérmica, que se ve con poea frecnens
cia,

Ew eate trabajo describimos un caso
portudor de esta entidad, ¢l primero
estudiado en el Instituio de Neurologia
v Neurccirugia de La Habana.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente V.MM, de 20 din: de nacido, sexo
masculine, roza blanca. Historia elinica ni-
mera 41118, Ingresé en el Instituto de MNeu-
rologin ¥ Neurocirogin el dia 7 de abril de
1970, por presentar aomenio de la circun-
ferencin cefilica. Antecedentes de padres nor-
males, embaraze normal y parte eutérico, Al
eXamen se enconiraron DOMErosos Devos pigs
mentados en toda ln superficie corporal que
variaban en lamafo desde aproximadamente
05 em hasta 5 em (Fig. 1) desproporcién
cranealacial, con zigno de sal poniente.

*  Residente de Zer, afio de neuralogia. Tna-
titule de Neurologia y Neurocirugia, E‘J y b,
Habana 4.

“*  Neurspatilogo,

&% Newrocirsjano,

Fontanela snterior amplia y temsa. Circun.
ferencia cefilica 44 c¢m. Hipotonia generali-
zada e hiporrellexia esteoiendinosa, motilidad
activa normal. Pares eraneales normales.

Se le realizé puncién ventricular, el L.C.H.
fue hemorrigico, Aparecieron erisis convalii-
vas forales de miembros superiores derechos
ron desviacidn conjugadas de Iz mirada a la
derecha.

Toms progresiva del estado general, vémi-
1os, erigin de rigidez de Jos costro miembros,
cianosis ¢ hiperiermia: coadro en el cual s
Heee.

Estudio necrépsico:

El encéfalo estaba aumentado de vo.
lumen, de aspecto hidrocefilico, Haman.
do la atencién la presencia de una pig-
mentacion pardo morena de gran parte
de la saperficie encefilica, particular-
mente mas intensa e la base, cubrien-
do el cerehelo y las estructuras del
tronco cerehral (ver fotos, Fig. 2)
mostrando la piaracnoides engrosamien.
to notable y color moreno.

En la foea posterior se opservd una
gran holsa quistica, de paredes delga-
das ¥ pigmentadas, que ocupaba el si-
tio de la cisterna magna y que comu-
nicaba ampliamente con un IV ventricu-
lo dilatado, sitr comunicacion con ¢l
cspacio subaracnoideo.



Fig. 1. Se observan numer..3o05 ROGHS Dig-
mentados

Fig. Z—Pigmentacidn pardomorens de In su-
perficie encefilico, mds cimternas en la « base.

270

Las zecciones del encéfale mostraron
una hidroeefalia interna simélrica con
ausencia del Septum pelucidum, obser
vandose que la corteza cerebral de la
tercera circunvolucién frontal, in:ula v
lsbule temporal en amhos hemizferios,
presentaba una coloracién morena, que
dibuja los limites de la corteza gris
respetarrdo la sustancia blanca (Fig. 3).
Las cortezas parictal y occipital esta
ban afectadas en menor sxtension.

Las seccionz: del tronce cerchral
mostraror la pigmentacion morena de
los pedinculo: cerchrales, los */; ante-
riores de la .protuberancia y el bulbo
ragquideo, incluyendo la oliva derecha.

La corteza de ambos hemisferios ce-
rehelosos también. participaba de este
proceso infiltrative,

Focos peoueiios de hamorragias sub-
ependimales.

El estudio de las visceras toracoah-
dominales mestré como unico date de
interéa la “presencia ‘de foco: brone:z-
nenmonicos hilaterales,

Estudio microscopico:

Se estudiaron secciones de la corteza
cerehral, cerebelo y tronco cerchral,.oh-
servandose un infiltrado dz aspecto tu.
maoral, formado por células de ripo epi-
telial, con niclens vesicularss v eito
plasma cargads de graaules de pigmen.
to de color carmelita (Fig. 4). Marca-
do polimorfismo nuclear y picnosis.

Este infiltrado blogquea el espacio sub-
aracnoideo, extendiéndore al tejido ner-
vioso en forma de islotes, quz infiltran
la mayor parte de las estructuras del
tronco cerehral,. El cerehelo v la cor
teza cerehral mostraron idéntico aspee-
to. (Fig. 4).

De las lesiones pigmentadas cutineas
e cstudiaron 5 de las de mayor didme.
tro, iagnosticamdose como nevus der-
mo-epidérmicos sin que se apreciaran
signos de malignidad en las mismas.
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Fig. 1 - Nidrocefalia interna simétrien, Colo-
racion morena gque dibuja los limites de la
cortez  gris, respefonde lo sustancia blanca.

Fig. Ad—Anfiltrada tumoral por célulaz de tipo epitelial corgadas de  grinulos
melinicos.
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CONCLUSIONES

Miltiples nevus pigmentados cuta-
neos, asociados a una melanosis leplo-
meningea con evoelucion maligna hacia
un melanoma difu:o del S.N.C.

COMENTARIOS

En 1948 Fon Begaert denomins me-
lanosis neurocutanca, a la asociacién
de hiperpigmentacién congénita de la
piel y meninges, aunque ya desd: 1861
Robitanski habia reportado el caso de
una paciente de 14 afos de edad, hidro-
eefiliea que presentaba extensos nevus
pigmentados cutdmeos ¥ en cuya autop-
sla se enconiré engrosamiento y pig
mentacién de la piaracnoides por infil-
tracidn de células pigmentadas.!

Se cxcluyen de esta clasificacion.
aquellos casos en los cuales se puede
demostrar la existencia de un melanoma
eon signos de malignidad en la piel, o
eir alguna viceera, capaz de melastizar
en el S.N.C. ¥ se excluyen, los melano.
mas primarios del neurocje, donde no
puede  demo:trarse otea lesion  Tuera
del mismo,

Estas riltimas son por lo general ma
lignas, aunque se plantea que siendo
henignas en su imicio, se malignizan
posteriormente e invaderr el parénqui-
ma subyscente 34587

En 1964, Fox y colahorado-es' a pro-
paisito de publicar tres casos de mela-
no'is neurocutarea, hicieron una revi-
#ion de la literatura y seialaron que
desde 1861 hasta 1961 fueron publica.
dos 18 casos portadores de esta afec-
cién. De éstos, 4 eran pacientes recién

SUMMARY

nacidos v en tolal ochoe menores de un
ano de edad,

En la melamosia neurocutanes, apa
rece una infiltracion melanoblastica e
las cubicrtas meningeas, por lo general
de la piaracnoide:, pudiendo no exi-
tir infiltracién del parénquima.

Sin embargo, con hastante freeuencia
estas lesiones s malignizan ¢ invaden.
tante el parénquima subyacente, comao
el resto de las estructuras encefilicas,

Pueden extend=rse a través del espa.
cie subaracnoidreo, comprometer s
craneales, y oblitcrar las cisternas, pro.
duciendo la  consigniente hidrocefalia
e hipertensién endocraneana®® lo cual
se obscrvéd em nuestro paciente,

Normalmente s¢ encuentran eélulas
pigmentadas en la piaracnoides, locali.
zadas en la base de los lébulos cere
brales, sureo bulboprotuberancial v pe.
diinculos cerebrales, en la médula e
pinal, en ¢l cspacio entre las raices an.

terior ¥y posterior v en ¢l surco medu.
lar anterior,”™" El origen de tales cé.
lulas ha sido muy discutido ¥y aungue
se les ha considerado derivadas del 1o
jide mesodérmico, actualmente la ma.
vor parte de loz autores las comsideran

derivadas de las crestas newrales. Hiay
evidencias experimentales, de este ori-
gen en aves, anfibios v mamiferos""
=12 Estos elementos plantcan que esta
entidad debe conciderarse como una
displasia congénita de las crestas new
rales, lo gque explicaria también su aso
ciaciom ocnsionnl com olros sindromes
neuroectodérmicos, enfermedad de Stur.
ge Weber, neurofihromatosis, ete,''

Luis Gonzilez. §. ct al. Newrocutaneous melanosis. 4 onecase report. Hev. Cub. Ped. 45: 2.

1972,

The first rase of nevrocataneous melanosis nvatholagically studied at the Hovana Neurolagy
amd Newrosorgery Institule 6 reported. The medical literatore is reviewed and the wun
frequem occurrence of this pathe'ogical ssoariotion, of which anly 19 eases were reparied
from 1861 to 1964, iz outlined, The malignant evolmion and the origin of these lesions are
pointed oul as a coangenital dysplasin of the neural erests,
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RISUME

lﬂli?:- Gonzilex, 5. et al, Méfanose newrecutunée. A propés d'un eas. Rev. Cub. Péd. 45: 2,
1973,

ans re teavail on présente b premier eas de mélonose newzorutanés Shudiéc pathologigue-
ment & 1I'Tnstitut de Newrologie et Newvrachirurgie de la Havane, On poasce en revoe la lit-
térature médicale et on fait remarquer le peu fréquent de cette association pathelogique,
w'etant reportée gqiee 19 cas entre 1261 et 1964, On souligne Pevolution maligns de ces Wesions
et leur origine comme une dyzplasie congénitale des erétes neurales.

PESIME.

me Todcanec C., # . Hes TAAHHR MeAaH03, COOOmeHEEe JOHOTO =
g{;ﬂ. Rev. Cub. Pad. hIE 2, 18'??? e

NpseomMTCA COOGUEHEE O NEPBOM CJyd8e HEBDOKYTAHHOTO MeNaHO3a, HIydYe-
HHOTO OATONOTHYECKM B MHCTHTYTE HEBDOJIOTHHM M HellpOXWDYDTER B TOPONE
TapaHe. llepecMaTpOEAETCA MEINMIGHCKAA JETEDATYDE H_OTMEYAETCA DEIKOC-

Th TAKOTO OATONOTEYECHOTO COBMemeHHmA, Taxk Kak of IB61 roma mo I969

Tofa OWio coodueRo mmme 19 caydaes.

A3HBAETCA Ha JVIORKa4YeCTBEHHOE

Pa3BETHe 3THX DopaseHMl B Ha MX OPOECXOENGHME, KOTODOE paccMaTDEBS-
E€TCA KaK BPOEDcHHAA IMCILNa3HA HeBDANMEBHHE KPHCT.
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